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Hypertension pulmonaire 
des maladies respiratoires 
et cardiaques chroniques 

Une hypertension pulmonaire moderee complique frequemment 
I'hypoxie resultant des maladies respiratoires chroniques, BPCO 
notamment, mais elle est parfois anormalement elevee 
(disproportionnee). Dans les cardiopathies gauches, I'hypertension 
postcapillaire peut entraTner le developpement d'une hypertension 
pulmonaire precapillaire. 


Jean-Frangois Cordier * 


I hypertension pulmonaire (HTP) des maladies respi- 
ratoires chroniques, designee auparavant par la termi- 

I nologie de « coeur pulmonaire chronique » (avec 
insuffisance ventriculaire droite) utilisee pour la premiere 
fois par P.D. White 1 en latin (cor pulmonale), est associee a 
differentes affections responsahles d’hypoxie chronique 
(bronchopneumopathie chronique obstructive, [BPCO], 
fibrose pulmonaire idiopathique, notamment). Cette 
hypertension pulmonaire liee a une augmentation des 
resistances des arterioles pulmonaires est precapillaire. 
Dans les maladies chroniques du coeur gauche, l’hyper- 
tension pulmonaire precapillaire est secondaire a une 
hypertension capillaire passive (HTP postcapillaire) bien 
mise en evidence autrefois dans le « poumon des 
mitraux » ou la chirurgie efficace du retrecissement mitral 
a montre sa reversibilite souvent complete. 


Les avancees considerables dans la connaissance et le 
traitement de rhypertension pulmonaire ont conduit a un 
reexamen de cette pathologie, d’autant plus que BPCO et 
pathologie cardiaque sont souvent intriquees, notamment 
chez les personnes agees. 2 

HYPERTENSION PULMONAIRE 
DES MALADIES RESPIRATOIRES CHRONIQUES 


Plusieurs mecanismes interviennent dans rhypertension 
pulmonaire des maladies parenchymateuses pulmonaires 
chroniques, principalement les lesions anatomiques (une 
amputation du lit vasculaire superieure a 60 % peut 
entramer une HTP) et Fhypoxie alveolaire chronique. Si 
Phypoxie alveolaire aigue entrame une vasoconstriction 
immediate responsable d’une augmentation des resis- 
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tances vasculaires pulmonaires et une hypertension pul- 
monaire, l’hypoxie chronique entraine un remodelage 
vasculaire pulmonaire des arterioles avec les memes 
consequences, mais fixees. Les principales affections res- 
piratoires chroniques susceptihles d’entrainer une hyper- 
tension pulmonaire figurent dans le tableau 1 . 

D’une maniere generate, dans les differentes maladies 
respiratoires chroniques avec hypoxie, la progression de 
Thypertension pulmonaire est lente, et elle n’atteint pas 
des valeurs elevees (> 35 mmHg), comme cela a ete mon- 
tre chez les patients atteints de BPCO. 3 

Chez ces patients, la progression de la pression arterielle 
pulmonaire moyenne (PAPm), de l’ordre de 0,5 mmHg 
par an, est correlee avec la pression arterielle en oxygene 
(Pa02). La responsabilite de l’hypoxie a ete confirmee par 
la diminution de Finsuffisance ventriculaire droite depuis 
que Foxygenotherapie de longue duree (OLD) est pres- 
crite chez les patients avec BPCO ayant une Pa0 2 infe- 
rieure a 55-60 mmHg, sous reserve dune duree d’utilisa- 
tion de plus de 15 heures sur 24. Cette OLD entraine une 
stabilisation ou une regression moderee de Fhypertension 
pulmonaire (surtout nette lorsque Foxygenotherapie est 
prolongee plus de 16-18 heures sur 24). 

Le niveau d’hypertension pulmonaire au cours de la 
BPCO, des pneumopathies interstitielles, des troubles du 
sommeil, est generalement modere, compris entre 20 et 
25-30 mmHg de PAPm. La PAPm peut augmenter dans 
certaines circonstances : a Feffort (avec un doublement de 
la PAP de repos), durant le sommeil, lors d’episodes de 
desaturation oxyhemoglobinique, et lors des exacerba- 
tions de BPCO. 

Un concept nouveau est apparu au cours des demieres 
annees : celui d’hypertension pulmonaire « disproportion- 
nee ». Ce terme designe une hypertension pulmonaire 
avec PAPm superieure a 35-40 mmHg au repos, nettement 
plus elevee que les valeurs moyennes habituellement 

Principales affections respiratoires 
chroniques pouvant entrainer 
une hypertension pulmonaire 

I Bronchopneumopathie chronique obstructive 

I Pneumopathies interstitielles diffuses (fibrose pulmonaire idiopathique 
notamment) 

I Troubles respiratoires du sommeil 

I Hypoventilation alveolaire 

I Habitant en haute altitude 

I Deformation thoracique et atteintes parenchymateuses avec trouble 
ventilatoire restrictif 

I Autres affections respiratoires: sarcoi'dose (stade IV principalement); 
granulomatose a cellules de Langerhans (histiocytose X) 
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E QUI EST NQUVEA 


7 L'hypertension pulmonaire des maladies respiratoires 
chroniques est recherchee actuellement de maniere plus 
systematique, et reconnue avant le stade de defaillance 
cardiaque droite. 

7 L'analyse plus precise de la part postcapillaire (passive) 
et de la part precapillaire (par remodelage vasculaire 
pulmonaire) de l'hypertension pulmonaire des cardiopathies 
gauches permet une prise en charge plus precise. 

7 L'intrication, au cours de la BPCO, de l'hypertension 
pulmonaire precapillaire consequence de I'hypoxemie 
chronique, et de l'hypertension postcapillaire d'une 
cardiomyopathie gauche frequemment associee implique 
une evaluation specialist. 


observees dans les maladies respiratoires parenchyma- 
teuses chroniques, qui contraste avec une atteinte ventila- 
toire pour laquelle Fhypertension pulmonaire est habituel- 
lement moindre. Chez ces patients, la dyspnee est intense, 
le transfert du monoxyde de carbone tres abaisse, et l’hy- 
poxemie severe. Cette hypertension pulmonaire dispro- 
portionnee s’observe principalement dans la BPCO et les 
pneumopathies interstitielles (en particulier la fibrose pul- 
monaire idiopathique). Une hypertension pulmonaire 
severe (PAPm 3= 40 mmHg) avec la BPCO pour seule 
cause a ete observee chez 1,1 % des patients. 4 Le meca- 
nisme de survenue d’une hypertension pulmonaire dis- 
proportionnee est assez mal connu. Des facteurs d’origine 
genetique interviennent probablement, comme cela a ete 
montre dans la BPCO par l’etude du polymorphisme fonc- 
tioimel du promoteur du gene codant le transporteur de la 
serotonine : la PAPm est plus elevee chez les patients 
homozygotes pour la forme longue (LL) du promoteur du 
gene, malgre un volume expiratoire maximal par seconde 
(VEMS) superieur, que chez les patients homozygotes 
pour la forme courte (SS) ou heterozygotes (LS). 5 II est 
vraisemblable qu’interviennent d’autres mecanismes que 
l’hypoxie, et probablement chez certains patients une vas- 
culopathie relativement « autonome ». On peut souligner 
qu’au cours de la sderodermie systemique, pneumopathie 
interstitielle et hypertension arterielle pulmonaire (HTAP) 
peuvent survenir isolement, mais peuvent egalement etre 
associees (l’HTAP apparaissant alors « disproportionnee » 
par rapport a la pneumopathie interstitielle, alors qu’il 
s’agit plus vraisemblablement de la coexistence de pneu- 
mopathie interstitielle et d’HTAP distinctes). 

L’hypertension pulmonaire au cours des pneumo- 
pathies interstitielles est maintenant mieux connue. 6 

Dans la fibrose pulmonaire idiopathique, la prevalence 
de Fhypertension pulmonaire reste imprecise, mais elle a 
ete mise en evidence chez 45 a 85 % des patients evalues 
pour transplantation pulmonaire (avec un pourcentage 
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de patients avec PAPm > 40 mmHg d’environ 10 %). 
L’hypertension pulmonaire est un facteur pronostique 
pejoratif pour la survie, elle n’est pas correlee avec les 
volumes pulmonaires, et en particulier la capacite vitale, 
mais elle s’assode a un facteur de transfert du CO bas, a 
une diminution de la distance parcourue au test de 
marche de 6 minutes, a une desaturation oxyhemoglo- 
binique a Pexercice, et surtout a une diminution de la 
capacite d’exercice. Si le role de Phypoxie dans la surve- 
nue de rhypertension pulmonaire est probable, un remo- 
delage vasculaire pulmonaire sous Paction de cytokines et 
facteurs de croissance pourrait intervenir. 7-9 

L’hypertension pulmonaire au cours des autres pneu- 
mopathies interstitielles est plus rare. L’hypertension pul- 
monaire est frequente dans le syndrome d’emphyseme et 
fibrose pulmonaire combines, representant un facteur 
pronostique defavorable de mortalite. 10 Au cours de la 
sarcoidose, sa prevalence a ete evaluee a 6 % chez des 
patients non selectionnes, 11 mais a 74 % chez des patients 
evalues pour transplantation pulmonaire (laquelle est 
rarement necessaire au cours de la sarcoidose). 12 

L’hypertension pulmonaire dans la sarcoidose est plus 
souvent associee a la fibrose pulmonaire, mais elle est de 
niveau plus eleve chez les patients sans fibrose, par vascu- 
lopathie (l’atteinte vasculaire sarcoidosique predomine 
au niveau veineux pulmonaire). 13 L’hypertension pulmo- 
naire est pratiquement constante au cours de la granulo- 
matose a cellules de Langerhans (histiocytose X) chez les 
patients evalues pour transplantation, avec une PAPm 
superieure ou egale a 35 mmHg chez environ trois quarts 
des patients. 14, 15 

Le diagnostic de l’hypertension pulmonaire des mala- 
dies respiratoires chroniques comporte un depistage par 
mesure du taux de BNP ( brain natriuretic peptide) et un 
examen echographique cardiaque (au cours de la BPCO, 
l’echogenicite n’est toutefois pas toujours optimale). Le 
diagnostic definitif d’hypertension pulmonaire se fonde 
sur les mesures hemodynamiques par catheterisme car- 
diaque droit, d’autant plus que la prevalence elevee de 
cardiomyopathie associee a la BPCO amene a rechercher 
systematiquement une possible participation du coeur 
gauche a l’hypertension pulmonaire. 

Au cours des maladies respiratoires chroniques avec 
hypertension pulmonaire, la correction de l’hypoxemie 
est la premiere mesure therapeutique a mettre en oeuvre : 
l’oxygenotherapie au repos est prescrite en cas d’hypo- 
xemie constatee dans cette circonstance ; la mesure de la 
saturation oxyhemoglobinique a Pexercice (au test de 
marche de 6 minutes notamment) permet de mettre en 
evidence une hypoxie d’effort et la prescription d’une 
oxygenotherapie de deambulation; en l’absence d’hypo- 
xemie de repos devant une hypertension pulmonaire chez 
un patient atteint de maladie respiratoire chronique, il est 
necessaire de faire une oxymetrie nocturne pour depister 
une hypoxemie chronique relevant d’une oxygenothera- 
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pie nocturne, eventuellement associee au traitement 
mecanique d’eventuels troubles respiratoires du sommeil 
(syndrome d’apnees obstructives du sommeil, hypoventi- 
lation nocturne). 

Les diuretiques (de l’anse et anti-aldosterone) sont 
indispensables, en particuber s’il existe des signes d’insuf- 
fisance ventriculaire droite. 

L’indication de traitements specifiques de l’hyper- 
tension pulmonaire semble logique lorsque le niveau 
d’hypertension est eleve, si l’on estime qu’il existe un 
mecanisme autre que la seule hypoxie dans sa genese ; 
mais on ne dispose pas actuellement d’etudes permettant 
de valider cette indication. 

HYPERTENSION PULMONAIRE 
DES MALADIES CARDIAQUES CHRONIQUES 


Les maladies cardiaques chroniques (autres que l’hyper- 
tension arterielle pulmonaire des cardiopathies congeni- 
tales avec shunt \v. page 2014]) sont des causes d’hyper- 
tension pulmonaire. 

L’etude clinique en a ete faite autrefois de maniere 
approfondie au cours du retrecissement mitral (stenose 
mitrale), avant que la chirurgie cardiaque n’en pennette la 
correction (d’abord par commissurotomie par voie auri- 
culaire gauche, puis par remplacement valvulaire). 



•> L'hypertension pulmonaire des maladies respiratoires 
et cardiaques chroniques precede la survenue de 
I'insuffisance ventriculaire droite qui se manifeste 
principalement par une augmentation de la dyspnee 
et un cedeme des membres inferieurs. 

•> L'hypertension pulmonaire de I'insuffisance respiratoire 
chronique est la consequence de I'hypoxemie, dont la 
correction par OLD est la premiere mesure therapeutique a 
mettre en ceuvre. 

•> Le depistage de l'hypertension pulmonaire se fonde sur 
I'echographie cardiaque et la mesure du taux de BNP; en cas 
d'hypertension pulmonaire disproportionnee (de niveau plus 
eleve qu'habituellement au cours d'une maladie respiratoire 
ou cardiaque chronique), une evaluation hemodynamique par 
catheterisme cardiaque est necessaire dans la plupart des cas. 

) Au cours des maladies cardiaques chroniques, I'elevation de la 
pression capillaire pulmonaire peut entrainer une modification 
arteriolaire pulmonaire avec hypertension pulmonaire 
precapillaire. 

) BPCO et insuffisance cardiaque a fonction systolique 
preservee (insuffisance cardiaque « diastolique ») chez les 
personnes agees sont des causes frequentes d’hypertension 
pulmonaire, souvent intriquees. 
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Le retrecissement mitral a ete longtemps la conse- 
quence dune endocardite au cours du rhumatisme arti- 
culaire aigu d'origine streptococcique; revolution chro- 
nique de la stenose, en une dizaine d’annees, entramait 
des repercussions hemodynamiques et cliniques avecplu- 
sieurs stades. 

Le premier stade etait celui d’une augmentation des 
pressions dans l’oreillette gauche, entramant sa dilatation, 
et souvent des troubles du rythme. Cette hyperpression 
dans roreillette gauche s’accompagnait d’une distension 
passive des veines pulmonaires et d’une hypertension 
capillaire pulmonaire (refletant la pression auriculaire 
gauche) ; lorsque l’elevation de pression capillaire etait 
importante (au-dela de 35 mmHg), se produisait un 
oedeme pulmonaire avec exsudation serohemorragique 
intra-alveolaire (lors d’a-coups de pression) avec des 
hemoptysies (« retrecissement mitral hemoptoique »). 

L’hypertension pulmonaire, d’abord consequence pas- 
sive de l’elevation de la pression capillaire (HTP post- 
capillaire, avec au catheterisme une augmentation de la 
pression arterielle pulmonaire d’occlusion [PAPO]), 
entramait progressivement une modification de la paroi 
arteriolaire pulmonaire (remodelage vasculaire), et le 
developpement consecutif d’une hypertension pulmo- 
naire precapillaire (cette HTP precapillaire « protegeant » 
alors le lit capillaire, empechant ainsi les episodes 
d’oedeme pulmonaire). Devolution de cette hypertension 
pulmonaire precapillaire se faisait ensuite vers l’insuffi- 
sance ventriculaire droite. 

La chirurgie de remplacement valvulaire, dans les annees 
1960, a permis de constater la chute rapide (en quelques 
jours) de la PAPm apres la mise en place de prothese, avec 
augmentation parallele du debit cardiaque et chute des resis- 
tances vasculaires pulmonaires; cette amelioration se pour- 
suivait ensuite, aboutissant a la correction (pas toujours com- 
plete) de l’hypertension pulmonaire a long terme. 1,117 

Principales cardiopathies gauches 
pouvant entrainer 
une hypertension pulmonaire 

-» Dysfonction systolique ventriculaire gauche 

• Ischemique 

• Non ischemique 

cardiomyopathie non obstructive dilatee 

valvulopathies : insuffisance mitrale, retrecissement mitral, 

insuffisance aortique, retrecissement aortique 

-* Dysfonction diastolique ventriculaire gauche 

• Cardiomyopathies restrictives et constrictives 

• Cardiomyopathie hypertensive et hypertrophique 

• Dysfonction diastolique des personnes agees, ou idiopathique 
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Les cardiopathies gauches pouvant actuellement 
conduire a une hypertension pulmonaire sont multiples : ce 
sont toutes les circonstances ou il existe une elevation de 
pression ventriculaire gauche et/ou de roreillette gauche, 
notamment en cas de dysfonction diastolique ventriculaire 
(surtout s’il existe une insuffisance mitrale associee) et dans 
lesquelles l’hypertension pulmonaire postcapillaire peut 
s’accompagner d’une vasoconstriction « reactionnelle » arte- 
rielle pulmonaire, et d’un remodelage vasculaire. 18 ' 20 

Les principales cardiopathies gauches causes d’hyper- 
tension pulmonaire figurent dans le tableau 2. 

On admet qu’il y a hypertension pulmonaire precapil- 
laire (ou a composante precapillaire) dans une cardio- 
pathie gauche, lorsqu’il y a une augmentation du gradient 
transpulmonaire (GTP) [PAPm - PAPO > 12 mmHg], 
avec augmentation des resistances arteriolaires pulmo- 
naires. Dans ces cas, l’hypertension pulmonaire apparait 
done nettement superieure a la seule hypertension pul- 
monaire postcapillaire passive induite par l’elevation de 
pression dans les cavites cardiaques gauches. 

Un gradient transpulmonaire eleve (> 12-15 mmHg) 
est present chez pres de 20 % des patients evalues pour 
transplantation cardiaque. 21 L’hypertension pulmonaire se 
normalise en regie generale dans la semaine apres la trans- 
plantation, mais elle constitue un facteur de risque de 
deces precoce apres transplantation cardiaque. 22 Devalua- 
tion pretransplantation de Themodynamique pulmonaire 
doit prendre en compte le risque de defaillance cardiaque 
droite postoperatoire. En effet, lors de la transplantation 
cardiaque, le ventricule droit (normal) du donneur, s’il est 
soumis brutalement a des resistances vasculaires elevees 
du poumon du receveur, peut etre incapable de maintenir 
un debit cardiaque suffisant pour remplir le ventricule 
gauche. Le risque de defaillance cardiaque apparait done 
des que la circulation extracorporelle mise en place pour 
realisation de la transplantation est arretee. 

Un remodelage vasculaire avec hypertrophie de la media 
des arteres pulmonaires a ete mis en evidence chez les 
patients avec defaillance cardiaque conduisant a la transplan- 
tation, avec une epaisseur de la media arterielle plus elevee 
chez les patients avec GTP superieur a 12 mmHg. 23 

L’utilisation de vasodilatateurs (NO, iloprost, sildenafil) 
en pretransplantation permet de mettre en evidence respec- 
tivement la part reversible et fixee de l’hypertension pulmo- 
naire. Les patients avec hypertension pulmonaire reversible 
ont une survie identique a celle des patients sans hyperten- 
sion pulmonaire. L’hypertension peut etre reversible apres 
traitement prolonge par prostacycline, permettant alors la 
transplantation. 24 L’objectif est d’atteindre un GTP inferieur 
ou egal a 12 mmHg et des resistances vasculaires pulmo- 
naires inferieures ou egales a 250 dynes, sec. cm' 5 . 25 Le silde- 
nafil peut diminuer le gradient transpulmonaire et augmen- 
ter le debit cardiaque chez les patients exclus de la 
transplantation cardiaque en raison d’une hypertension pul- 
monaire, jusqu’a un niveau permettant la transplantation. 26 
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Le traitement de l’hypertension pulmonaire postcapil- 
laire avec composante precapillaire est d’abord le traite- 
ment de l’insuffisance cardiaque (inhibiteur de l’enzyme 
de conversion de l’angiotensine, diuretique de Fanse, et 
antagoniste du recepteur de l’aldosterone). Dans le cas oil 
il existe une hypertension pulmonaire precapillaire elevee 
« fixee », rutilisation d’un traitement specifique du type de 
celui de l’hypertension arterielle pulmonaire idiopa- 
thique peut se discuter, mais les medicaments utilises 
dans ce type de traitement ne peuvent pas etre actuelle- 
ment recommandes de maniere precise. 

CONCLUSION 


Compte tenu de la prevalence elevee des maladies paren- 
chymateuses pulmonaires chroniques (BPCO notam- 
ment) et des maladies cardiaques entrainant une dysfonc- 
tion ventriculaire gauche diastolique, en particulier chez 
les personnes agees, l’hypertension pulmonaire (parfois 
de niveau eleve, disproportionnee) est reconnue de plus 
en plus frequemment. L’oxygenotherapie en cas d’hypo- 
xemie, et le traitement de l’insuffisance cardiaque gauche, 
si elle est presente, sont les mesures therapeutiques prin- 
cipales. L’efficacite des traitements actuels de l’hyperten- 
sion arterielle pulmonaire, notamment idiopathique, per- 
met d’esperer leur utilite dans cette pathologie, qui reste 
toutefois a demontrer. ■ 


L’auteur declare avoir participe a des activites d’essais cliniques 
et/ou conseil et/ou conferences, collogues, actions de formation, 
pour Actelion, Glaxo, et Pfizer. 


SUMMARY Pulmonary hypertension in chronic 
respiratory and cardiac diseases 

Pulmonary hypertension (PH) is frequent in the course of chronic 
respiratory diseases with hypoxia which leads to vascular 
remodeling, especially chronic obstructive pulmonary disease and 
idiopathic pulmonary fibrosis. PH is usually moderate but may be 
disproportionate in some patients. In the chronic diseases of the 
left heart, increased atrial pressure results in pulmonary venous 
distension and passive PH (post-capillary) which may further lead 
to precapillary hypertension. A precise diagnosis of PH in chronic 
respiratory and cardiac diseases requires right heart 
catheterization. The possible role of specific treatments of PH in 
these disorders is not established. Rev Prat 2008 ; 58 : 3.019-25 

RESUME Hypertension pulmonaire des maladies 
respiratoires et cardiaques chroniques 

L'hypertension pulmonaire est frequente au cours des maladies 
respiratoires chroniques avec hypoxie qui enframe un remodelage 
vasculaire, en particulier la bronchopneumopathie chronique 
obstructive et la fibrose pulmonaire idiopathique. L'hypertension 
pulmonaire est habituellement moderee, mais peut etre 
disproportionnee chez certains patients. Dans les maladies 
chroniques du cceur gauche, I'augmentation de pression dans 
I'oreillette entraTne une distension veineuse pulmonaire et une 
hypertension pulmonaire passive (postcapillaire) qui peut entraTner 
une hypertension precapillaire. Le diagnostic precis de 
l'hypertension pulmonaire des maladies respiratoires et cardiaques 
chroniques necessite un catheterisme cardiaque droit. Le role 
possible des traitements specifiques de l'hypertension pulmonaire 
dans ces maladies n’est pas etabli. 
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